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Gecikmis Bir Tan:
Mukozal Tutulumla Seyreden Pemfigus Vulgaris

A Delayed Diagnosis: Pemphigus Vulgaris With Mucosal Involvement
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Ozet

Pemfigus vulgaris derive mukozalaritutan, vezikilve blllerle karakterize,
kronik, otoimmuin bir hastaliktir. Siklikla oral mukozada baslayip deriye
ve diger mukozal bolgelere yayilm gosterir. Pemfigus vulgariste
genital mukoza tutulumu daha nadir gérilmektedir. Deri tutulumunun
olmadigl durumlarda tani koymak gug olabilmektedir. Yirmi yildir oral
mukozada, 10 yildir genital bélgede erozyon ve Ulserasyonlari olan 46
yasindaki bayan hastaya, klinik ve histopatolojik degerlendirme sonucu
pemfigus vulgaris tanisi konuldu. Bu olgu, histopatolojik inceleme
ile tanisi kolayca dogrulanabilen pemfigus vulgarisin, tedaviye yanit
vermeyen oral ve genital Ulserlerin ayirici tanisinda akilda tutulmasi
gerektigini vurgulamak amaci ile sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Pemfigus vulgaris; genital Ulser; mukoza tutulumu.

Basvuru Tarihi: 24.05.2011 Kabul Tarihi: 08.07.2011

Abstract

Pemphigus vulgaris is a chronic autoimmune disease characterized by
blistering of the skin and mucosa. Most commonly, the disease begins
in the oral mucosa and spreads to the other mucous membranes and
skin. The frequency of genital tract involvement in pemphigus vulgaris
is rare. When the skin is not involved, the diagnosis may be difficult.
After clinical and histopathologic examinations, pemphigus vulgaris
was diagnosed at a 46 year old woman who had erosion and ulserati-
on in oral mucosa for 20 years and in genital region for 10 years This
case was presented to emphasize that pemphigus vulgaris which may
be confirmed easily by histopathologic examination should be kept in
mind in the differential diagnosis of oral and genital ulcers which do not
respond to treatment.
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Giris

Pemfigus vulgaris deri ve mikdz membranlarin yasami
tehdit edici, kronik seyirli, otoimmun bulldz hastaligidir.
Akdeniz havzasinda ve Yahudilerde daha sik gorilen
hastaligin dUnyadaki yillik insidansi milyonda 0.76-9.3
arasinda degismektedir.’? Erkek ve kadinlar esit siklikta
etkilenmektedir.® Pemfigus vulgariste mukozal lezyon-
larin deri lezyonlarindan 6nce baslama siklhigl %48-70
oranindadir. Fakat hastalarin %90'indan daha fazlasinda
mukozal lezyon gorilir ve en sik oral mukoza tutulumu

olur.*5 Pemfigus vulgariste vulva, vajina ve serviks de da-
hil olmak Uzere genital bolge tutulumlari da bildirilmistir.
Genital mukoza tutulumu deri ve oral mukoza tutulumu
ile es zamanli olabilecegi gibi tek basina da olabilir.6” Deri
tutulumu olmaksizin oral ve genital mukoza tutulumu ile
seyreden pemfigus vulgarisli olgu, nadir goériimesi ve
uzun sure tani konulamamasi nedeni ile sunulmaktadir.

Olgu

Kirkaltl yasinda bayan hasta oral ve genital mukozada
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yara sikayeti ile poliklinigimize basvurdu. Hikayesinden
20 yildir agzinda, son 10 yildir ise genital bélgesinde ya-
ralar olustugu 6grenildi. Bu sikayetlerle pek cok kez dok-
tora basvuran hastaya Behget hastaligi tanisi ile sistemik
kolsisin ve prednizolon tedavilerini verilmisti. Bu ilaglar
dlUzensiz olarak kullanan hasta sikayetlerinin prednizolon
aldigi donemlerde azaldigini, ilaci birakinca tekrar devam
ettigini ifade etti. Dermatolojik muayenesinde, klitoriste
ve labium mindrlerin birlesim komissuirtnde yer yer ero-
de olmus beyaz renkli plaklar (Resim 1) ile sert ve yumu-
sak damakta, her iki bukkal mukozada ve alt dis gingivala-
rinda yer yer erode plaklar vardi. Hastanin smear sonucu
inflamasyon ve atrofi disinda normal olarak rapor edildi.
Behcet hastaligina ydnelik olarak yapilan paterji testi ne-
gatif olarak degerlendirildi. Bilgilendiriimis onam formu
alinan hastanin klitorisinden pemfigus vulgaris 6n tanisi
ile perilezyonel olarak deri biyopsisi alindi. Histopatolojik
incelemede epidermiste suprabazal ayrisma ve akantoli-
zis saptandi (Resim 2). Direkt immUnfloresan incelemede
ise epidermiste interselller IgG birikimi saptanarak pem-
figus vulgaris ile uyumlu olarak degerlendirildi (Resim 3).
Hastaya sistemik tedavi olarak 60mg/gin prednisolone
tb ve genital bolge lezyonlariigin topikal metilprednisolon
aseponat krem 1x1 verildi. Ayrica steroidden koruyucu
olarak Ca efervesan kapsiil ve lansaprazol kapsUl eklendi.
Tedavi ile hastanin lezyonlari 1 ay sonra gerilemeye bas-
ladi ve kontrolll olarak steroid dozu azaltildi. Hasta halen
takibimiz altindadir.

Resim 1: Klitoriste ve labium minorlerin birlesim
komissulrtinde yer yer erode olmus beyaz renkli plaklar.

Resim 2: Epidermiste suprabazal ayrisma ve akantolizis
(Hematoksilen-eozin x 100).

Resim 2: Epidermiste suprabazal ayrisma ve akantolizis
(Hematoksilen-eozin x 100).

Tartisma

Pemfigus vulgaris deri ve mukozayi tutan akantolitik sup-
rabazal vezikil ve bul olusumu ile karakterize otoimmun
bir hastaliktir. Siklikla oral mukozada agrili Glserler seklin-
de baslar. Ortalama 4-8 ay icerisinde deride de vezikUl
ve blller ortaya cikmaya baslar. Ancak hastalarin yaklasik
% 5'inde hastalik oral mukozaya sinirli kalir ve deride hi¢
lezyon olusturmadan erozif deskuamatif gingivostomatit
tablosu seklinde seyreder.'® Olgumuzda 20 yildir oral
mukozada son 10 yildir ise genital mukozada agrili eroz-
yon ve Ulserasyonlar olup deride vezikll ve bl yoktu.




Sakaryamj 2012;2(2):105-108

Bilgili ve Ark.
Mukozal Tutulum ve Pemfigus Vulgaris

107

Deri tutulumu olmamasindan dolayi tani konulma sireci
gecikmisti. Pemfigus vulgariste kadin genital mukozasi
da tutulabilir. Kadin genital mukozasinin tutulumu ile ilgili
bildiriler sinirli sayida olgu sunumu seklindedir.”1° Yapi-
lan az sayidaki calismada farkli tutulum oranlari bildirilmis-
tir.2"12 Marren ve arkadaslari dokuz pemfigus vulgarisli
hastanin doérdtnde vulva tutulumu oldugunu belirtirken™
Malik ve Ahmed sadece genital bolge tutulumlu pemfi-
guslu hastalarla yaptiklari calismada pemfigusta genital
tutulumun nadir oldugunu ve vaijinal lezyonlardan ziyade
vulva tutulumunun daha fazla oldugunu bildirmislerdir.
Hastalarin %61'inde labial tutulum, %30'unda vajinal tu-
tulum, %3'Unde ise sadece vajinal tutulum saptanmis-
tir.3 Genital bélge tutulumu nadir olmakla birlikte yapi-
lan bir diger calismada 77 pemfigus vulgarisli hastanin
39'unda (%51) genital bolge tutulumu tespit edilerek oral
mukozadan sonra ikinci en sik tutulan mukozal bdlge ol-
dugu 6ne sUrtlmustlr. Labia mindr tutulumu %92, labia
major tutulumu %28, vajinal tutulum %36 ve serviks tu-
tulumu % 15 olarak tespit edilmistir.’> Hastamizda labium
minuslarda tutulum vardi.

Pemfigus vulgaris tanisi klinik muayene, tutulan deri-
den yapilan biyopsiler sonucu histopatolojik inceleme
ve immunolojik bulgular (direkt ve indirekt immdunflo-
resan test) ile konulur.® Histopatolojik olarak akantolitik
hicrelerin eslik ettigi suprabazal ayrisma ve bul goraltr.
Dokuya fikse otoantikorlari gdstermeye yonelik olarak di-
rekt immunfloresan test tanida altin standart kabul edilir
ve testin duyarlligi %90'in Gzerindedir. TUm epidermis
boyunca interselller aralikta kesintisiz balik agr gorinu-
mundeki elma yesili floresan veren depolanma pemfigus
icin tani koydurucudur. Depolanan antikor IgG ve/veya
C3'tlr." Olgumuzda deri tutulumu olmadigi icin tipik vezi-
kal ve baller izlenmemekle birlikte oral ve genital muko-
zada erozyon ve Ulserler tespit edildi. Alinan perilezyonel

biyopside pemfigus vulgaris ile uyumlu olarak histopa-
tolojik incelemede; akantoliz, epidermiste suprabazal ay-
risma, direkt immunfloresan incelemede yesil floresan
veren ballk agl gorinimdinde epidermiste interselller
IgG birikimi dikkati cekti.

Tedaviye baslamadan once uzun sureli ve ciddi komp-
likasyon gelisme riskinden dolayl pemfigus vulgaris ta-
nisi klinik, histopatolojik ve immunfloresan bulgular ile
dogrulanmalidir.’ Tedavide ilk secenek kortikosteroidler-
dir. Baslangic dozu hastaligin siddetine gore 1-2 mg/kg/
glnddr. Steroid tedavisinin yan etkilerinden korunmak,
steroid dozunu hizli distrebilmek ve tedavi suresini ki-
saltabilmek icin patojen antikor yapimini baskilayan im-
munsupresif ilaclar da steroid tedavisine eklenmektedir.
Bu immuUnsupresifler azathioprine, mikofenolat mofetil,
metotreksat, siklosporin ve siklofosfamiddir. Siddetli ve
direncli pemfigusta, plazmaferez, intravendz immunglo-
bulin ve immunabsorbsiyon gibi tedavi secenekleri de
mevcuttur.® Olgumuzda sistemik olarak 60mg/gin kor-
tikosteroid ve topikal olarak metilprednisolon aseponat
krem 1x1 baslandi. Tedavi ile lezyonlarda belirgin iyiles-
me saptandi.

Olgumuzda oldugu gibi deri tutulumunun olmadigi du-
rumlarda uzun sire hastaya tani konulamayabilir. Ozellik-
le tedaviye direncli genital mukoza erozyonlarinda tanida
pemfigus vulgaris distntlmelidir. Ancak genellikle bu Ul-
serlerin nonspesifik tedaviler ile iyilesme gostermeksizin
aylarca sebat etmesinden sonra pemfigus vulgaris tanisi
akla gelebilmektedir.

Sonug olarak, uzun stre iyilesmeden devam eden oral
ve genital Ulserlerde pemfigus vulgaris tanisi akilda tu-
tulmalidir.
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